Neuropathies optiques 
inflammatoires 


II faut penser a une nevrite 
optique devant une baisse 
visuelle brutale, unilateral 
et douloureuse du sujet jeune. 

La recherche d’un deficit 
pupillaire afferent relatif est 
un signe d’examen economique, 
a la fois tres sensible et 
specifique d’une atteinte du nerf 
optique. L’examen 
ophtalmologique demeure 
un temps capital pour apprecier 
la severite du trouble visuel, 
I’aspect du fond d’ceil 
et eliminer une autre pathologie 
oculaire. Un examen 
morphologique (idealement 
une imagerie par resonance 
magnetique) est necessaire pour 
eliminer une compression 
(surtout si la semiologie 
est atypique) et pour evaluer 
la charge lesionnelle 
inflammatoire, qui constitue le 
meilleur indicateur pronostique 
du risque de conversion 
en sclerose en plaques, 
devolution de la nevrite optique 
est spontanement favorable. 
L’efficacite de la corticotherapie 
n’a ete etablie que sur la vitesse 
de recuperation, et seulement 
apres une administration 
en bolus. L’interet d’introduire 
a ce stade un traitement de 
fond, notamment 
par les (3-interferons, reste 
a demontrer. Les nevrites 
optiques secondaires 
(infectieuses, maladies 
inflammatoires) sont rares, et a 
evoquer si la semiologie ou 
1’evolution sont atypiques. 
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U ne nevrite optique designe une 
atteinte inflammatoire du nerf 
optique. Elle se distingue ainsi des neu- 
ropathies optiques d’origine vasculaire, 
compressive, toxique ou genetique. 
Le plus souvent, elle releve d’une 
atteinte demyelinisante, secondaire a 
une pathologie auto-immune affectant 
la substance blanche du systeme ner- 
veux central, qui survient de maniere 
isolee (nevrite optique idiopathique) ou 
dans le cadre d’une sclerose en plaques 
averee, les frontieres separant les 2 enti- 
tes etant cliniques plus que physiopa- 
thologiques. Beaucoup plus rarement, 
une nevrite optique releve d’une patho- 
logie inflammatoire generale ou infec- 
tieuse. 

Une nevrite optique retrobulbaire 
(NORB), forme la plus frequente, cor- 
respond a une lesion inflammatoire 
situee en arriere de la lamina cribrosa 
avec, pour consequence clinique, une 
papille optique qui garde un aspect 
normal. Une neuropapillite repond a 
une lesion situee en avant de la lamina 
cribrosa, avec pour consequence un 
ocdcmc papillaire. 

La question du diagnostic differentiel, qui 
se pose meme devant une forme typique, 
n’est pas abordee dans ce chapitre. 

Nevrite optique typique 

La nevrite optique typique est idiopa- 
thique ou associee a la sclerose en 
plaques. 


Epidemiologie 

La nevrite optique est la plus frequente 
des neuropathies optiques de l’adulte 
jeune (18 a 45 ans). Son incidence 
annuelle est de 1 a 5/1 0 s . 1 II existe une 
predominance feminine de 3 cas sur 4. 

Semiologie fonctionnelle 

Elle est generalement caracteristique 
et peut se resumer a un deficit visuel 
monoculaire unilateral, aigu et regres- 
sif. Elle revet plus exceptionnellement 
des presentations atypiques (formes 
progressives subaigues ou chroniques, 
non regressives ou bilaterales). Les 
nombreuses publications derivees de 
l’etude ONTT ( Optic Neuritis Treat- 
ment Trial), qui a suivi une cohorte de 
457 patients, ont fourni une typologie 
descriptive et evolutive de la nevrite 
optique aigue et inaugurale. 2 ' 4 
Le trouble visuel s’installe sur une 
periode allant de 1 a 7 j (cependant, il 
peut se reveler brutalement ou se deve- 
lopper sur quelques semaines). Selon 
son degre, le deficit visuel va du simple 
flou a la cecite complete. II peut aussi 
se manifester comme une amputation 
du champ de vision ou s’exprimer de 
maniere plus trompeuse, par des sen- 
sations d’eblouissement, de phos- 
phenes, d’assombrissement, d’atte- 
nuation des contrastes ou de perte de 
la perception des couleurs. 

Des douleurs orbitaires, souvent 
accentuees par les mouvements de 
l’oeil, sont retrouvees par l’interroga- 
toire dans 9 cas sur 10. II s’agit la d’un 
signe de haute valeur en faveur d’une 
nevrite optique. A contrario, l’absence 
de douleurs constitue une atypie dia- 
gnostique. Ces douleurs, parfois vio- 
lentes, sont dans certains cas un motif 
de consultation lorsqu’elles precedent 
la semiologie visuelle. 
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Signes d’examen 

Le reflexe photomoteur est altere dans 
tous les cas. Une mydriase areflexique 
est rare et ne s’observe qu’en cas de 
cecite. Dans tous les autres cas, l’exa- 
men objective un deficit pupillaire affe- 
rent relatif (DPAR). Ce signe d’examen 
exploite la moindre efficacite du reflexe 
photomoteur du cote ou le nerf optique 
est atteint. L’illumination alternative 
et rythmique des 2 pupilles revele ainsi 
une dilatation paradoxale du cote 
atteint. Ce signe n’est pris en defaut 
que si Fatteinte est bilaterale. La 
recherche d’un DPAR est un excellent 
signe d’examen, a la portee de tout cli- 
nicien disposant d’une torche lumi- 
neuse. Elle lui permet d’affirmer, avant 
meme tout examen ophtalmologique, 
qu’une baisse visuelle monoculaire 
releve d’une neuropathie optique. 

L’ examen ophtalmologique est indis- 
pensable, tant pour evaluer la severite 
du deficit que pour rechercher des 
signes inflammatoires (uveite) ou une 
pathologie oculaire (glaucome, cata- 
racte...) associes. 

L’ acuite visuelle est abaissee dans 9 cas 
sur 10. Cette baisse affecte la vision 
de loin et de pres dans les memes pro- 
portions. La baisse est moderee 
(> 5/10) dans un tiers des cas et severe 
(< 1/1 0) dans un autre tiers des cas. Une 
veritable cecite ne survient que dans 
3 % des cas. Chez les patients gardant 
une acuite a 10/10 mais se plaignant 
d’un flou visuel, l’objectivation du 
deficit requiert des tests plus sensibles 
de la perception, tels la mesure de la 
sensibilite aux contrastes. 

Le champ visuel, qui utilise le plus sou- 
vent les techniques de perimetrie sta- 
tique automatisee, est constamment 
perturbe. Une fois sur 2, le deficit est 
global, et une fois sur 2 il revet tous 
les types possibles d’amputation. 11 
n’existe done aucun profil de deficit 
campimetrique qui exclut, a priori, une 
nevrite optique. Le champ visuel de 
l’ceil contralateral (asymptomatique) 
montre des anomalies dans plus de la 
moitie des cas. 

La vision des couleurs, evaluee par les 
tests de classement (Lanthony, Farns- 
worth-Munsell) est perturbee plus de 
2 fois sur 3. 5 Contrairement aux don- 
nees classiques, il n’existe pas d’axe 
preferentiellement atteint. 

L’ examen du fond d’ceil est un temps 


capital de l’examen. Lors d’un pre- 
mier episode de nevrite optique, il est 
normal dans 2 cas sur 3. Cette situa- 
tion, que resume l’aphorisme «le 
malade ne voit rien, le medecin non 
plus », definit la nevrite optique retro- 
bulbaire. Le fond d’oeil peut montrer 
un cedeme papillaire, generalement 
modere et rarement hemorragique, 
dans 1 cas sur 3 (neuropapillite). A un 
stade plus tardif, ou a l’occasion d’un 
nouvel episode, il peut montrer une 
papille pale. Le terme d’atrophie 
optique suppose que la paleur papil- 
laire s’accompagne d’un deficit visuel 
permanent. Des periphle- 
bites retiniennes sont fre- 
quentes si on les 
recherche de maniere sys- 
tematique ( 10 a 30 % des 
cas), alors qu’une uveite 
posterieure est rare et 
invite a rechercher une 
autre cause (infection, 
sarco'idose, lymphome). 

Les potentiels evoques 
visuels (PEV) n’ont d’in- 
teret diagnostique que 
dans les cas difficiles. 
L’allongement de la 
latence de la reponse est 
constant. Traduisant le 
caractere demyelinisant 
de la lesion, il est tres 
evocateur (sans etre spe- 
cifique) du diagnostic de 
nevrite optique. Plus rare, 
la reduction associee de 
l’amplitude de la reponse, 
qui repond a Fatteinte axo- 
nale, est un marqueur pre- 
dictif du risque de sequelle 
visuelle. Les potentiels 
evoques visuels restent 
generalement perturbes a 
distance de Fepisode, 
meme apres recuperation complete, et 
ils peuvent constituer la seule expres- 
sion de la nevrite optique. 

Evolution 

Elle est spontanement favorable. Dans 
l’etude ONTT, la phase d’etat est gene- 
ralement atteinte en une semaine, et 
la recuperation est achevee dans la 
grande majorite des cas en 1 mois. 
Chez quelques patients toutefois la 
recuperation se poursuit sur pres d’ 1 
annee. Au total, environ 9 patients sur 


10 recuperent une acuite d’au moins 
5/10, 7 sur 10 retrouvant meme une 
acuite de 10/10. Le champ visuel ne 
se normalise entierement qu’une fois 
sur 2. Seuls les patients souffrant d’un 
deficit initial severe ont une probabi- 
lity de recuperation un peu moins favo- 
rable. Au terme d’une surveillance de 
5 ans, 28 % des patients auront presente 
spontanement au moins une recidive de 
nevrite optique. Le pronostic visuel 
demeure neanmoins favorable. 2 Cepen- 
dant, 2 patients sur 3 dont la recupe- 
ration a ete « complete » ne retrouvent 
pas leur vision anterieure (vision floue, 


peu contrastee). Dans certains cas, le 
flou visuel residuel se manifeste lors 
d’une activite physique minime ou 
d’une exposition a la chaleur (signe 
de Uhthoff). 

Examens com piemen tai res 

L’imagerie par resonance magnetique 
(IRM) objective dans 50 a 60 % des cas 
(v. figure) un ou plusieurs hypersignaux 
de la substance blanche des hemi- 
spheres cerebraux. 3 Elle peut aussi 
visualiser un hypersignal segmentaire 



Nombreuses lesions inflammatoires de la substance 
blanche periventriculaire chez un patient ayant une 
nevrite optique. Intagerie par resonance magnetique. 
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sur le nerf optique atteint. Elle permet, 
en outre, d’eliminer line neuropathie 
optique compressive. 

Le liquide cephalorachidien montre 
dans la moitie des cas une distribution 
oligoclonale des immunoglobulines, 
temoin du processus inflammatoire 
intrathecal. La realisation d’une ponc- 
tion lombaire, indiquee pour certains 
seulement en cas de presentation aty- 
pique ou de normalite de l’IRM, est 
encore consideree parbeaucoup comme 
indispensable, a la fois pour apporter 
L argument diagnostique supplementaire 
du profil oligoclonal des immunoglo- 
bulines et pour eliminer une patholo- 
gic infectieuse. 

Les examens biologiques (vitesse de sedi- 
mentation, serologies infectieuses, anti- 
corps antinucleaires) ont une faible ren- 
tabilite en 1’ absence de signes d’appel. 

Nevrite optique et sclerose en 
plaques 

Quelques chiffres etablissent les rela- 
tions entre nevrite optique et sclerose 
en plaques. 6 Un premier episode de 
nevrite optique est precede une fois sur 
3 par un episode neurologique (que par- 
fois seul un interrogatoire fouille 
retrouve). Une sclerose en plaques 
debute par une nevrite optique une fois 
sur 4, cette derniere survenant de 
maniere presque constante dans revo- 
lution de la maladie. Dans l’etude 
ONTT, environ un patient sur 3 deve- 
loppe une sclerose en plaques certaine 
dans les 5 ans. 3 Ce risque, qui croit avec 
le recul evolutif, est certes eleve puis- 
qu’il peut atteindre 50 a 60 % avec un 
recul de 40 ans, 8 mais il n’est pas ine- 
luctable. Si Lon ajoute que le debut par 
une nevrite optique parait etre un fac- 
teur pronostique plutot favorable de 
revolution, on comprend que 1’ infor- 
mation due au patient (et la discussion 
therapeutique qui s’en suit) ne peut etre 
univoque. 

L’ identification d’indicateurs du risque 
de conversion devrait permettre d’in- 
dividualiser une population a risque 
eleve, susceptible de beneficier pre- 
cocement d’un traitement de fond. 
L’ absence de douleur, la presence d’un 
oedeme papillaire important, et la dis- 
cretion de la baisse visuelle sont 3 para- 
metres cliniques plutot « protecteurs ». 
Le facteur predictif du risque le mieux 
etabli est 1’ importance de la charge 


lesionnelle sur 1’IRM (nombre et taille 
des lesions actives fixant le gadoli- 
nium). Ainsi, l’etude ONTT indique 
que le risque de conversion en scle- 
rose en plaques a 5 ans passe de 16% 
si 1’IRM est normale a 50 % si 1’IRM 
montre 3 lesions ou plus. 3 La presence 
de bandes oligoclonales a l’electro- 
phorese du liquide cephalorachidien, 
souvent associee a une IRM anormale, 
semble egalement constituerun facteur 
de risque. 7 Ces constatations, pour 
utiles qu’elles soient, ne sont toutefois 
que des indicateurs probabilistes dont 
le resultat doit etre nuance lors de la 
discussion avec chaque patient. 

Traitement 

Traitement a la phase aigu 'e 

L’etude ONTT a substitue des debuts 
de reponse a l’empirisme preexistant. 
Elle a conclu: 1. en l’absence d’effi- 
cacite de la corticotherapie par voie 
orale (prednisolone), a la dose de 
1 mg/kg/j pendant 14 j par rapport au 
placebo (il a meme ete constate un effet 
deletere sur la frequence des recidives 
de nevrite optique); 2. en la superio- 
rite de la corticotherapie parenterale en 
bolus (250 mg de methylprednisolone 
4 fois par jour pendant 3 j, puis pred- 
nisolone 1 mg/kg/j pendant 1 1 j) par 
rapport au placebo en termes de rapi- 
dite de recuperation a 2 mois, mais sans 
amelioration du degre de recuperation. 
Ces resultats ont ete a l’origine de 
recommandations pratiques. 8 Elies 
preconisent de discuter au coup par 
coup T indication des corticoides, en 
fonction notamment de la severite du 
deficit, et de recourir seulement aux 
flash par voie intraveineuse. Cependant 
le schema therapeutique « ideal » est 
loin d’etre etabli. Les resultats de 
T etude ONTT ne peuvent etre gene- 
ralises hors du cadre de la nevrite 
optique aigue, traitee precocement et 
hors des 2 protocoles mentionnes. Pour 
une megadose equivalente de corti- 
coi'des, la voie orale semble d’effica- 
cite comparable a celle de la voie paren- 
terale. 9 L’ interet des immunoglobulines 
intraveineuses dans les formes corti- 
coresistantes parait limite. 10 

Traitement de fond 
Sa justification essentielle est de 
reduire le risque d’ invalidity residuelle 


lie au developpement d’une sclerose en 
plaques. Les seules donnees dont on 
dispose actuellement sur la nevrite 
optique concernent la reduction du 
risque de survenue d’une deuxieme 
poussee (rechute de nevrite optique ou 
conversion en sclerose en plaques) sous 
administration d’interferon (31a. 11 ’ 12 
Ces etudes, qui ont recrute des patients 
ayant fait une l re poussee (nevrite 
optique dans seulement 30 a 50 % des 
cas) et presentant une charge lesion- 
nelle importante sur FIRM, montrent 
apres respectivement 2 et 3 ans de trai- 
tement ininterrompu que la proportion 
de patients developpant une 2 e poussee 
passe de 1 sur 2 chez les temoins a 1 
sur 3 chez les trades. Il reste a demon- 
trer que ce retardement de la 2 e pous- 
see reduit a terme le risque d’invali- 
dite residuelle, 13 et que les contraintes, 
les effets secondaires et le cout d’un 
traitement de plusieurs annees sont 
compenses, dans le cadre de la nevrite 
optique isolee, par un benefice, en 
termes de prevention d’un handicap 
visuel ou neurologique. Les traitements 
immunosuppresseurs utilises dans le 
traitement de fond de la sclerose en 
plaques, notamment l’azathioprine, 
sont parfois utilises dans les formes 
recidivantes de nevrite optique, mais 
ils n’ont fait l’objet d’aucune etude spe- 
cifique dans ce cadre pathologique pre- 
cis. 

Traitement symptomatique 
La 3,4 diaminopyridine, non commer- 
cialisee en France mais disponible dans 
le cadre d’une autorisation temporaire 
d’utilisation (ATU), peut ameliorer les 
signes de Uhthoff invalidants. 

Nevrites optiques 
atypiques et secondaires 

Elies ne seront que brievement evoquees. 

Nevrites optiques bilaterales 
simultanees 

Elies sont rares. Observees surtout chez 
1’ enfant, elles surviennent volontiers 
dans un contexte infectieux et com- 
portent un risque faible d’evolution 
vers une sclerose en plaques. Chez 
l’adulte, une atteinte bilaterale fait evo- 
quer une maladie de Devic, surtout si 
elle s’associe secondairement a une 
myelopathie necrosante. 
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Nevrite retrochiasmatique 

La presence d’une hemianopsie late- 
rale homonyme ou d’une hemianop- 
sie bitemporale doit rendre reticent 
pour retenir le diagnostic de sclerose 
en plaques, mais elle est retrouvee dans 
pres de 5 % des cas, souvent en asso- 
ciation a une nevrite optique. 

Nevrites optiques infectieuses 

De nombreux agents infectieux sont en 
cause. La nevrite optique s’associe sou- 
vent a une uveite, une retinite, une sinu- 
site ou une meningo-encephalite, et il 
existe frequemment un etat d’immu- 
nodepression. Parmi les agents sont a 
evoquer, en fonction du contexte, la 
syphilis, le virus de l’immunodefi- 
cience humaine, la maladie de Lyme 
et le zona. Le traitement est, si possible, 
celui de l’agent causal. 

Nevrites optiques postvirales 
ou postvaccinales 

Une nevrite optique peut survenir 
quelques jours apres un syndrome grip- 
pal ou une vaccination. L’ origine en est 
probablement dysimmune et le traite- 
ment repose sur la corticotherapie. La 
distinction avec la nevrite optique idio- 
pathique ne se fonde que sur le fac- 
teur declenchant. 

Nevrite optique et maladies 
inflammatoires generates 

Rarement, une nevrite optique peut 
marquer revolution d’une maladie de 
Crohn, d’une maladie de Gougerot- 
Sjogren, d’un lupus erythemateux dis- 
semine, d’une maladie de Wegener ou 
d’une maladie de Beh9et. Les lesions 
sont habituellement celles d’une vascu- 
larite. Le pronostic visuel est souvent 
defavorable, le traitement necessitant 
corticoides et immunosuppresseurs a 
dose elevee et prolongee. 

Dans la sarcoi'dose, la nevrite optique 
est parfois inaugurale ; elle repond aux 
corticoides mais son developpement 
progressif la distingue habituellement 
d’une nevrite optique idiopathique. 

Conclusion 

Le diagnostic de nevrite optique est 
generalement aise lorsqu’il se mani- 
feste par le tableau typique et habituel 
d’une baisse unilateral et rapide de 
la vision, associee a des douleurs chez 


un adulte jeune. L’examen ophtalmo- 
logique est bien entendu indispensable 
pour etablir le diagnostic. Le pronos- 
tic fonctionnel est favorable, meme si 
la baisse est massive, meme en 1’ ab- 
sence de traitement. Malgre une phy- 
siopathologie generalement commune 
a celle de la sclerose en plaques, mal- 
gre les frequentes anomalies a 1’IRM 
et le risque eleve de conversion en scle- 
rose en plaques averee, la nevrite 
optique isolee demeure une entite cli- 
niquement definie qu’il convient de 
ne pas amalgamer a la sclerose en 
plaques. ■ 


Summary 

Inflammatory optic neuropathies 

Alain Vighetto, Pierre Krolak-Salmon 

Diagnosis of inflammatory optic neuropa- 
thy is very likely in a young adult presen- 
ting acute, unilateral and painful visual loss. 
Relative afferent pupillary defect is a very 
sensitive and specific sign of optic neuro- 
pathy. Ophthalmological exam is mandatory 
to estimate severity of visual loss, appearance 
of optic disks and check for another eye 
disease. Magnetic resonance imaging is indi- 
cated to rule out a compressive optic neu- 
ropathy and to quantify the inflammatory 
lesion index, which is the best prognostic 
indicator of multiple sclerosis development 
(MRI is abnormal at entry in about 50% of 
patients with isolated optic neuritis). Spon- 
taneous outcome of optic neuropathies is 
favourable. Corticosteroids have demons- 
trated efficacy only in shortening length of 
evolution and by using parenteral high doses. 
Clinical benefit from introducing fi-inter- 
ferons treatment after a first episode of iso- 
lated optic neuritis remains to be evaluated. 
Secondary inflammatory optic neurities 
(infection, vasculitis, sarcoidosis) are rare 
and usually present atypical evolution or 
other symptoms. 

Rev Prat 2001 ; 51 : 2206-9 
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